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OBJECTIFS 


Diagnostiquer un malaise grave du nourrisson. 


Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge. 
Expliquer la definition de la mort subite du nourrisson, 
son epidemiologie, les hypotheses etiologiques, les facteurs de risque 
et de prevention, et les principes de la prise en charge de la famille. 


MALAISES GRAVES DU NOURRISSON 


Les difficultes de I'analyse semiologique chez le nourrisson 
ont amene a designer sous le terme malaise, volontairement 
vague, la survenue brutale et inopinee de signes peu speci- 
fiques, souvent furtifs, donnant a I'observateur la sensation 
d'un danger imminent pour la survie de I'enfant. 

Ce terme renvoie a une entite nosologique de gravite hetero- 
gene. Le plus souvent, le malaise est bref spontanement resolutif, 
pouvant passer inapergu. Dans d'autres cas, I'episode est pro- 
longe, plus grave, necessite une stimulation vigoureuse voire 
une reanimation, et expose a un risque de sequelles anoxiques. 
Dans la majorite des cas, la semiologie est transitoire et I'exa- 
men Clinique normal. Cependant, quel que soit le degre de 
gravite immediate, tout malaise doit faire I'objet d'une enquete 
etiologique. 

Diagnostic clinique 

Typiquement, le malaise est un evenement aigu et bref survenant 
au cours du sommeil, chez un nourrisson entre 1 et 6 mois, et 
reconnu a son decours, par I'entourage, devant des signes indirects. 

Dans les autres cas, le malaise survient en presence des 
parents, ou les alerte du fait d'un bruit anormal ou une alteration 
de la respiration. 


comprendre 

> Les malaises du nourrisson sont un motif 

de consultation frequent qui constitue un probleme 
diaqnostique, lie a la difficulty a identifier 
une des nombreuses causes sous-jacentes. 

> Le pronostic est determine par la gravite immediate 
du malaise, exposant aux sequelles anoxiques, et par 
son origine qui definit le risque de recidive voire de deces. 

> Bien qu'aucun continuum ne soit formellement etabli 
entre malaise et mort subite du nourrisson (MSN), 

la possibility, a cet age, d'une dysmaturite du systeme 
nerveux autonome qui serait revelee par une situation 
de stress est I'une des hypotheses physiopatholoqiques 
communes actuellement evoquee. 

> Les mesures de prevention, notamment 

les recommandations pour le couchaqe en decubitus 
dorsal, ont permis une reduction de I'incidence de la MSN 
de plus de 70 % en 10 ans. Le traumatisme familial 
provoque par le deces brutal et inexplique d'un nourrisson 
jusqu’ici en bonne sante justifie un meilleur controle 
des facteurs de risques et, si le drame est survenu, 
un accompagnement humain et psycholoqique de la famille. 


L'analyse de la description du malaise par les parents permet 
d'identifier la presence d'un ou de plusieurs des signes cliniques 
suivants : 

-•■> un changement de coloration (paleur, cyanose) ; 

5 des difficultes respiratoires (apnee, dyspnee, signes de lutte) ; 
-■> des mouvements anormaux ; 

■■■■■> une modification de tonus (hypotonie le plus souvent) ; 
une perte de connaissance. 
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Prise en charge en urgence 

1. Evaluer la gravite de I'episode 

Cette evaluation repose sur I'examen des 3 grandes fonctions 
vitales (hemodynamique, respiration, conscience). Elle doit etre 
realisee des I'appel telephonique pour malaise afin de guider la 
famille dans la realisation de gestes adaptes et de prevenir les 
secours les plus appropries. En absence de detresse vitale 
suspectee, on orientera systematiquement vers une consultation 
medicale dans les plus brefs delais pour evaluer I'etat reel de 
I'enfant et realiser precocement I'enquete etiologique. 

/ Les criteres cliniques se definissent comme suit : 

■•••■> hemodynamiques : extremites froides, pales ou cyanosees, 
teint gris, allongement du temps de recoloration, tachycar- 
die, hypotension arterielle, insuffisance cardiaque ; 
respiratoires : cyanose, hypoxemie, dyspnee, voire pauses 
respiratoires, signes de lutte ; 

neurologiques : troubles de la conscience allant de la somno- 
lence jusgu'au coma ; hypotonie generalisee, hypertonie du 
rachis avec attitude guindee de la tete souvent plus grave, ou 
asymetrie du tonus evocatrice d’une lesion focale ; mouve- 
ments anormaux : machonnement, clonies, enroulement des 
membres ; revulsion oculaire, regard en coucher de soleil ; 
bombement de la fontanelle. Tous ces signes peuvent etre 
secondaires a une pathologie neurologique primitive ou etre 
temoins d'un malaise prolonge avec retentissement anoxique. 
La duree des troubles de la conscience et de I'hypotonie est un 
element sensible pour evaluer la souffrance cerebrale. Celle-ci 
peut etre revelee par un etat de mal convulsif 24 a 72 h apres. 

/ Criteres paracliniques : ils completent au besoin cette evaluation 
en objectivant une hypoxemie, un bas debit ou leurs consequences 
metaboliques: 

-■> gaz du sang arteriel (hypoxie, acidose) ; 

-■> uree et creatinine sanguines (insuffisance renale) ; 

ASAT (aspartate amino-transferase), ALAT (alanine amino- 
transferase) [lyse hepatique], CPK (creatines phosphokinase) 
totales (lyse musculaire) ; 

-■> hypo- ou hyperglycemie, hypocalcemie, elevation des lactates ; 
electroencephalogramme (EEG) systematique a la recherche 
de crises infracliniques; 

•■■■■> electrocardiogramme (ECG) [ischemie myocardique, troubles 
du rythme] ; 

radiographie du thorax en cas de signes de gravite evocateurs 
d’une cause cardiorespiratoire sous-jacente ; 

-■> echographie-doppler cardiaque au besoin. 

2. Premiers gestes de reanimation 

Ils sont guides par les defaillances vitales presentes. On realise 
en priorite un controle des fonctions respiratoires (liberation des 
voies aeriennes et au besoin assistance ventilatoire et oxygeno- 
therapie) et hemodynamiques (massage cardiaque externe, voire 
adrenaline en cas d'insuffisance circulatoire persistante apres 
5 insufflations, expansion volemique en cas de choc) suivi d'une 
mise en position laterale de securite (PLS) et un traitement des 
defaillances neurologiques et de la thermoregulation. 


3. Surveillance 

Elle s'applique aux constantes cardiaques (scope), hemody- 
namiques (pression arterielle, diurese horaire) et respiratoires 
(FR, saturation pulsee en oxygene [Sp0 2 ]), de la conscience et 
de la temperature. 

Une hospitalisation, au besoin de quelques heures, pour sur- 
veillance et examens complementaires simples, excluant les 
causes les plus graves, est indiquee en cas de : nourrisson de 
moins de 6 mois ; necessity de gestes de secourisme ou de reani- 
mation ; persistance de signes cliniques au decours du malaise ; 
malaise meme benin inexplique ; recidive de malaise ; contexte 
familial a risque de maltraitance. 

Diagnostic etiologique 

1. Elements d'orientation 

✓ L'interrogatoire de I'entourage permet la meilleure approche 
etiologique. Pour cela, il faut : 

■■■••> preciser les signes ayant fait evoquer le malaise ; 

■■■■•} noter les caracteristiques generales du malaise : duree, evo- 
lution, resolution spontanee ou apres stimulation, qualite du 
reveil, frequence et intensite des signes ; 

■■■■•} analyser le contexte de survenue des 48 dernieres heures en 
considerant : 

- le mode d'interpellation de I'enfant aupres de son entourage : 
mouvement anormal, pleurs, toux soudaine, bruit ou silence 
inhabituels, 

- I'environnement physique : lieu de survenue, position de 
I'enfant, etat de la literie, vetements, temperature ambiante, 
tabagisme passif, conditions d'habitat compatibles avec une 
intoxication au CO, 

- I'horaire de survenue par rapport au repas et a I'etat de veille 
et de sommeil lors de la decouverte de I'enfant, 

- les prodromes cliniques : changement recent de comporte- 
ment (sinister symptom), fievre, traumatisme, infection 
respiratoire superieure ou digestive, prise medicamenteuse, 
vaccin, 

- changement de conditions de vie : creche, voyage ; 

■■•••> prendre connaissance des antecedents de I'enfant concernant : 

- la periode perinatale : terme, souffrance fcetale, antecedents 
respiratoires ou neurologiques, malformations, 

- la periode postnatale : alimentation, developpement staturo- 
ponderal et psychomoteur, malaise anterieur, rejets sur les 
draps et signes de mauvaise tolerance d'un reflux gastro- 
cesophagien (RGO), qualite du sommeil, respiration anormale, 
toux chronique, bronchiolites recidivantes, obstruction naso- 
pharyngee chronique, signes de dysautonomie (changements 
de coloration, extremites froides, sueurs) ; signes de dysregu- 
lation du tronc cerebral (micrognathie, palais ogival, difficultes 
de succion/deglutition, reflux nasal alimentaire), anoxie 
aigue lors de cris compatible avec une tetralogie de Fallot ; 

■■■■•> preciser les antecedents familiaux : consanguinite, maladie 
hereditaire, atopie, pathologie vagale, troubles du rythme, 
convulsion, malaise ou mort subite dans la fratrie, environne- 
ment psychosocial difficile. 
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/ L'examen physique : apres avoir elimine des signes de gravite, il 
faut rechercher des signes d'orientation etiologique en explo- 
rant rigoureusement les differents appareils, notamment diges- 
tif, cardiorespiratoire, hemodynamique, neurologique et ORL. 
On n’omettra pas la mesure de la temperature, du poids et du 
perimetre cranien, la recherche de foyers infectieux et de signes 
de maltraitance. 

/ Examens complementaires : une analyse synthetique du 
contexte, de la semiologie rapportee par les parents et de I'exa- 
men Clinique guide le choix des examens paracliniques. 

En absence d'orientation, on peut etre amene a rechercher 
des facteurs de vulnerability par enregistrement continu poly- 
graphique (rythme cardiaque, mouvements respiratoires, Sp0 2 , 
EEG, flux nasal), pH-metrie cesophagienne, ECG, recherche de 
reflexe oculo-cardiaque (ROC), holter-ECG et selon I'anamnese : 
EEG, echographie transfontanellaire, tomodensitometrie cere- 
brale, echographie cardiaque, fibroscopie oesogastrique, bilan 
infectieux ou metabolique (v. Pour ApprofondirL). 

2. Spasmes du sanglot 

Ms surviennent apres 6 mois et disparaissent spontanement 
avant 5 ans. Le diagnostic est porte devant une predisposition 
familiale, un declenchement par la peur, les cris, les contrarietes 
ou un traumatisme minime. II provoque dans la forme bleue une 
cyanose par blocage en expiration profonde, puis une perte de 
connaissance avec hypotonie, voire convulsions anoxiques 
transitoires. Dans la forme blanche, on note une paleur de meca- 
nisme vagal. Leur reconnaissance permet de conclure a la beni- 
gnite et d'eviter une hospitalisation. 

3. Causes infectieuses 

Ces causes sont: 

I'hyperthermie egalement d'origine exogene ; 
les infections ORL et respiratoires virales (ex. : bronchiolite a 
VRS [virus respiratoire syncytial] et son syndrome apneique 
central lie au tropisme cerebral du virus) ; 

— > la coqueluche a I’origine de quintes asphyxiantes chez le 
nourrisson ; 

•••■■> I'infection bacterienne : septicemie a point de depart 
meninge ou urinaire frequente chez le nourrisson ; 

••■■■> la gastro-enterite. 

4. Causes respiratoires et ORL 

/ Apnees : les apnees pathologiques sont des pauses respiratoires 
superieures a 20 secondes. Souvent associees a des bradycar- 
dies, elles sont objectivees par un enregistrement cardiorespira- 
toire. 

L'apnee centrale, definie par I’arret de toute activite ventila- 
toire, a le plus souvent une composante obstructive associee, 
liee a la chute du tonus des muscles dilatateurs du pharynx. Elle 
temoigne d'une dysfonction des centres de controle respiratoire 
et cardiaque du tronc cerebral, parfois exploree par la mesure 
des potentiels evoques du tronc cerebral. Elle est retrouvee en 
cas de prematurite, dysmaturite du syndrome de Pierre Robin, 
lesions degeneratives du syndrome d'Ondine, sequelles anoxo- 


ishemiques, hemorragie, hypertension intracranienne, anomalies 
metaboliques, localisation infectieuse ou intoxication medica- 
menteuse. 

L'apnee obstructive est liee a une cause ORL congenitale 
(malformation) ou acquise (obstruction par une rhinopharyn- 
gite, une infection, un spasme reflexe, un corps etranger, une 
hypertrophie adenoidienne). 

✓ Inhalation de corps etranger, fausse route et suffocation : Lin ha- 
lation de corps etranger, evoquee devant une dyspnee aigue 
chez un nourrisson de plus de 6 mois, impose une endoscopie au 
tube rigide, diagnostique et therapeutique. 

La fausse route alimentaire s'accompagne d'une regurgitation, 
d'une toux, d'un acces de cyanose, et parfois une emission de lait 
par le nez, puis recuperation. Elle necessite une radiographie du 
thorax. 

On en rapproche la suffocation provoquee par une obstruction 
externe des voies aeriennes (asphyxie par accident de literie). 

/ Malformations ORL : on retient les causes suivantes : laryngo- 
tracheomalacie, arcs vasculaires anormaux, stenose et kyste 
sous-glottique, fente labio-palatine, syndrome de Pierre Robin 
(apnee mixte) et macroglossie. A I'origine d'apnees obstructives 
et parfois de fausses routes, elles majorent aussi les symptomes 
du RGO. Le retentissement sur I'hematose est evalue par la 
mesure de la saturation nocturne qui guide la prise en charge 
therapeutique. 

✓ Defaillance des mecanismes de protection des voies aeriennes : 

reflexes pharynges et larynges : une stimulation pharyngee 
induit deglutition, reveil, et exceptionnellement une toux, prote- 
geant les voies aeriennes d'un risque d'inhalation. L'alteration 
de ces reactions par des medicaments sedatifs peut declencher 
une apnee. 

L'activation laryngee est, quant a elle, suivie d'une reponse 
vasovagale a I'origine d'un malaise avec apnee par laryn- 
gospasme, bradycardie, deglutition, hypertension. Elle est sti- 
mulee en cas de RGO, hypoxie, infection des voies aeriennes 
superieures, tabagisme passif, decubitus ventral et incoordina- 
tion de la succion-deglutition exploree par transit baryte de la 
deglutition. 

5. Causes cardiaques 

/ Les troubles du rythme et de la conduction sont rarement 
responsables de malaises du nourrisson ; ils sont recherches par 
un ECG systematique, car ils justifient un traitement urgent. La 
symptomatologie peut prendre la forme de syncopes convulsi- 
vantes. Le syndrome du QT long, defini par un QTc > 450 ms en 
dehors des acces de syncopes avec torsades de pointes 
(QTc = OT mesure/racine carree de RR precedent [secondes]) 
est le plus souvent congenital chez I'enfant. D’autres troubles 
ECG, le plus souvent dans le cadre d'une anomalie metabolique 
ou d'une cardiopathie, peuvent etre identifies. 

/ Cardiopathies congenitales : le malaise peut etre lie a une 
insuffisance cardiaque (obstacle cardiaque gauche tel que myo- 
cardiopathie obstructive, coarctation de I'aorte ; shunt gauche- 
droite par persistance du canal arteriel, communication inter- 
ventriculaire ou interauriculaire ; troubles du rythme) ou une 
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hypoxie resistante a I'oxygenotherapie (transposition des gros 
vaisseaux ; tetralogie de Fallot, autres obstacles cardiagues 
droits). La Clinique oriente le diagnostic etiologique. Un bilan 
cardiologique (ECG, radiographie du thorax, echo-doppler 
cardiaque) s'impose en urgence. 

✓ Atteintes myocardiques d'origine virale ou metabolique : elles 
sont confirmees par une echographie realisee en urgence en rai- 
son du risque eleve de recidive evoluant vers le deces. 

6. Hypertonie vagale (HTV) 

Evoquee dans un tiers des malaises du nourrisson, I'hyper- 
tonie vagaie ne doit pas etre consideree comme une cause 
principale, mais comme le relais physiopathologique, temoin de 
I’immaturite du systeme nerveux autonome, entre les sympto- 
mes et un facteur declenchant, le plus souvent digestif, ORL ou 
emotionnel. 

L'interrogatoire retrouve souvent un terrain vagal familial et 
des circonstances declenchantes evocatrices. L'hypertonie 
vagale est responsable d’une bradycardie reflexe isolee ou asso- 
ciee a des apnees et (ou) une hypoxie de survenue anterieure, 
concomitante ou secondaire. 

Elleestobjectiveepar: 

le reflexe oculo-cardiaque (ROC), positif quand il reproduit un 
malaise identique a celui decrit par la famille ou lorsque la 
pause sinusale induite est superieure a 2,5 a 3 secondes 
selon I'age; 

> I'enregistrement holter cardiaque, positif si survient une bra- 
dycardie brutale et breve (80 a 60 batt/min selon I'age) ou 
une pause sinusale superieure a 1 seconde, surtout si cela 
s'accompagne d'un malaise simultane. 

La balance sympathico-vagale varie sous I'influence de nom- 
breux facteurs, et aucun test n'est capable de donner une preuve 
definitive d'HTV paroxystique. 

Le traitement de I'HTV propose repose sur un derive atropi- 
nique (Prantal) d'eff icacite discutee et non denue de risques. 
Commence en milieu hospitalier sous surveillance ECG (risque 
d'effets secondaires atropiniques et d'allongement du QT), il est 
arrete apres quelques mois. Son indication semble limitee aux 
enfants de moins de 3 mois presentant une HTV familiale res- 
tant symptomatique apres traitement des facteurs declen- 
chants ou il pourrait aider a passer un cap de maturation des 
systemes de regulation de I'organisme. 

7. Causes neurologiques 

Une crise convulsive est souvent fruste chez le nourrisson. La 
presence de signes neurologiques est toujours un element de 
gravite. Elle peut traduire le retentissement du malaise ou une 
cause neurologique. II faut identifier en urgence les causes 
entraTnant un risque de recidive mortelle : causes metaboliques 
et intoxications (CO, medicaments) ; traumatismes : hematome 
sous-dural et (ou) hemorragie cerebro-meningee pouvant se 
manifester par une hypertension intracranienne ; infections : 
a evoquer en cas de fievre associee aux signes neurologiques, 
une crise convulsive hyperpyretique etant rarement benigne 
avant9 mois. 


Le diagnostic d'epilepsie debutante est envisage devant des 
crises recurrentes regressant sous traitement antiepileptique 
d'epreuve, meme si les explorations neurologiques sont negatives. 

8. Causes metaboliques 

Elies doivent etre evoquees en cas de malaise laissant des 
anomalies neurologiques. II peut s'agir d'une deshydratation, 
d'une hypoglycemie ou d'une hypocalcemie. Une maladie du 
metabolisme intermediaire doit etre envisagee devant I'absence 
de cause evidente ou un contexte Clinique evocateur. On doit 
rechercher en urgence une acidose, des signes de souffrance 
viscerale (transaminases, lactate, pyruvate, ammoniemie) et 
conserver des prelevements d'urines et de plasma congeles et 
seches sur papier buvard pour chromatographie des acides 
amines et des acides organiques. 

9. Sevices 

Ce diagnostic est evoque en cas d'antecedents de malaise ou 
de mort subite dans la fratrie, un conflit familial, une histoire 
incomprehensible, des lesions de traumatismes ou des carences 
nutritionnelles ou affectives. 

Le syndrome des enfants secoues doit etre envisage en cas 
d’anomalie de I'examen neurologique chez un nourrisson de moins 
de 6 mois. II fait rechercher un hematome sous-dural ou une hemor- 
ragie cerebro-meningee et un syndrome de Silverman associe. 

Dans le syndrome de Munchhausen, le malaise est delibere- 
ment provoque par un parent, pour attirer I'attention sur lui. 

10. Causes digestives principales 

/ RGO et troubles de la motricite oesophagienne : la presence d un 
RGO est tres souvent retrouvee lors d'un malaise du nourrisson. 
II faut rester prudent avant d’affirmer sa responsabilite directe, 
car aucun consensus ne definit un reflux physiologique et patho- 
logique, et d'autres stimulus correles ou non peuvent etre en 
cause. Le RGO peut rester asymptomatique ou provoquer un 
malaise dont la gravite n'est pas correlee a I'intensite du reflux. 

Le malaise pourrait etre favorise plus particulierement par 
une infection banale, un deplacement, une suralimentation ou 
une oesophagite. 

L'absence de specificite des symptomes et le risque de reci- 
dive plus grave justifient I'indication d'une pH-metrie pour 
confirmer le RGO en cas de malaise du nourrisson sans signes 
digestifs typiques. L'endoscopie oesophagienne est realisee en 
cas de signes d'cesophagite. En cas d’anomalies persistantes, on 
realise un transit oesophago-gastro-duodenal (TOGD) recher- 
chant une cause anatomique et (ou) une manometrie cesopha- 
gienne evaluant le tonus du sphincter inferieur de I'cesophage 
(achalasie et dyskinesie oesophagiennes, hypertonie du sphinc- 
ter inferieur de I'cesophage [SIO]). 

y Autres causes digestives : il existe d'autres causes, plus rares : 
--> invagination intestinale aigue entraTnant hypotonie et paleur 

chez un nourrisson entre 2 mois et 2 ans ; 

■■■■•> intolerance aux proteines du lait de vache par anaphylaxie ; 
■■■■•> pathologie chirurgicale : volvulus du mesentere, etrangle- 

ment herniaire... 
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11. Prematurite 

L'immaturite predispose a un risque d'apnee, d'arythmie et 
pause et respiratoires, de sommeil periodique, et de variability 
cardiaque (arythmie, bradycardie spontanee). 

12. Malaise inexplique : 

mort subite rattrapee ou near miss ? 

II s'agit d’un malaise sans signes d'appel. Fortuitement, Fen- 
fant est decouvert inanime pendant son sommeil. Des moyens 
importants de reanimation doivent etre mis en oeuvre pour qu'il 
retrouve un etat normal. Le bilan etiologigue est negatif, et 
Fhypothese envisagee est celle d'un desequilibre neurovegetatif. 
Le pronostic depend des sequelles d'hypoxie et du risque de 
recidive, difficile a apprecier, qui doit etre limite grace a I'adoption 
des mesures de prevention de la MSN. 


MORT SUBITE DU NOURRISSON 

Definition 

La mort subite du nourrisson (MSN) [sudden infant death 
syndrome en anglais] est definie comme le deces soudain et 
inattendu d’un nourrisson de moins de 1 an, en apparence bien 
portant ou presentant des signes consideres comme banals, 
qui reste inexplique apres une investigation post mortem 
approfondie. Celle-ci doit comporter une etude detaillee de I'a- 
namnese, un examen de la scene du deces, un examen Clinique, 
un fond d'ceil, une autopsie scientifique complete et des 
examens bacteriologiques, virologiques, metaboliques, toxico- 
logiques, genetiques et radiologiques. II s'agit d'un diagnostic 
d'elimination. 

L’abandon de I'adjectif « inexplique » s'impose progressive- 
ment afin de coincider avec la traduction anglaise et adopter 
une definition commune uniformisant I'enquete etiologique. 

L'application de cette definition ne reste pas sans soulever 
difficultes et controverses liees a la realisation du bilan post 
mortem et a ['interpretation, comme anomalies mineures ou 
comme cause du deces, de certains signes cliniques et autop- 
siques. Ce bilan exclut, dans tous les cas, une asphyxie acciden- 
telle, un traumatisme ou une pathologie organique significative. 
En pratique, les certificats de deces sont etablis avant les resul- 
tats d'un bilan complet. La mention MSN y renvoie encore aux 
circonstances de deces inopines, ce qui surestime egalement le 
nombre de MSN (une cause suffisante pour expliquer a elle seule 
le deces peut etre retrouvee dans presque 50 % des cas dont 
15 % grace a I'autopsie). 

Epidemiologie et facteurs de risque 
1. Incidence 

Principale cause de mortality post-neonatale dans les pays 
occidentaux, la MSN a vu son incidence diminuer de fagon spec- 
taculaire au cours de la derniere decennie grace a l'application de 
mesures de prevention, dominees par I'adoption d’une position 
dorsale de sommeil. Apres avoir atteint son maximum en 1991 


avec 1 464 cas/an en France, soit 1,9 % naissances vivantes, elle 
a ainsi diminue de 75 % en 7 ans et est estimee actuellement a 
358 cas/an soit 0,5 %o naissances vivantes. Malgre ce change- 
ment radical, la predominance hivernale et la distribution par 
age et par sexe demeurent identiques, et la MSN reste la principale 
cause de deces inopine du nourrisson (v. Pour Approfondir 2). 

2. Facteurs de risque 

Parmi ceux mis en avant, on retient : 

■•••■> I'age de survenue, seul facteur specifique (pic de frequence 
entre 2 et 4 mois, 90 % des cas entre 1 et 6 mois) ; 
le sexe masculin (sex-ratio 1,7 contre 1,5 pour d'autres causes) ; 
la prematurite qui maintien en vie des nourrissons plus fragiles ; 
le faible poids de naissance, surtout s'il est secondaire a un 
tabagisme maternel, (frequence 9 fois plus elevee chez des 
enfants pesant 1 500 a 2 000 g par rapport a ceux > 3 500 g) ; 
■•••■> des antecedents de souffrance foetale et autres pathologies 
neonatales; 

■•••■> un pic hivernal (incidence multipliee par 2) ; 

■••••? Fexposition in utero au tabac et le tabagisme passif en 
periode neonatale. Le risque est multiplie par 2 des la 
consommation de plus de 5 cigarettes/jour en per-partum 
d'hypoxie foetale chronique provoquerait une malnutrition et 
une alteration du developpement cerebral, de la maturation 
et de I'innervation du tissu pulmonaire) ; 

••■■■> la position ventrale de sommeil s'est imposee en quelques mois 
comme facteur de risque principal (odds ratio a 2,7). Le deces 
dans cette position est explique par une reduction des meca- 
nismes de protection des voies aeriennes, une majoration de la 
fatigue diaphragmatique, de I’hyperthermie et de I'obstruction 
des voies aeriennes favorisant une hypoxie/hypercapnie. La 
position laterale de sommeil, instable, n'est pas une bonne 
alternative car I'enfant risque de rouler sur le ventre ; 
le partage du lit avec les parents : I'obstruction des voies 
aeriennes predispose au risque d’etouffement, d'hyperther- 
mie et d'arret cardiorespiratoire et accroTt I'inspiration de 
C0 2 exhale; 

une literie inappropriee ; 

■•••■> I'hyperthermie ; 

I'allaitement artificiel ; 

des grossesses rapprochees, mal suivies ; 

■ > un bas niveau socio-economique et culturel, un jeune age 
maternel (< 20 ans); 

-■> fratrie d'un enfant decede de mort subite : le risque est < 1 % 
et survient essentiellement en cas de terrain familial pre- 
disposant; 

-■> les sinister symptoms, parfois retrouves retrospectivement, 
temoignent d’une alteration de I'etat general et associent 
signes respiratoires d'apparition brutale, refus d'alimentation 
et troubles graves du comportement ; 

-■> les antecedents de malaise grave : malgre Fabsence de lien 
confirme entre ces deux entites, la possibility d'un terrain 
partage est suggeree; 

•■■■■> enfin, une infection virale banale, une obstruction nasale, un 
stress, un RGO en tant que facteur declenchant de Faccident. 
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SYNTHESE CLINIQUE ET THERAPEUTIQUE - 
DE LA PLAINTE DU PATIENT A LA DECISION 
THERAPEUTIQUE - URGENCES 


Malaise grave du nourrisson et mort subite 


Prise en charge de la famille 

Apres avoir informe les parents du deces, les secours adressent 
le corps de I'enfant dans un centre de reference de la MSN pour 
effectuer I'enquete medicale et accueillir les parents. 

En cas de deces inopine d'un jumeau, le survivant est hospita- 
lise pour surveillance et depistage d'une pathologie evolutive 
(infection, maladie hereditaire) ou d'un facteur de risque pou- 
vant beneficier d'un traitement. Cette hospitalisation s'effectue 
en chambre mere-enfant pour eviter un sentiment de deuxieme 
rapt et permettre un accompagnement psychologique. 

La mort subite du nourrisson provoque un choc emotionnel 
intense qui ebranle toute la famille et predispose a un deuil 
complique marque par les sentiments d'isolement, d'incompre- 
hension, de culpabilite et d'injustice. 

Un accompagnement des parents doit se mettre immediate- 
ment en place. Des entretiens medicaux repetes permettent de 
fournir des explications sur la cause du deces, indispensables 
pour le travail de deuil et les grossesses futures, et d'aborder les 
difficultes psychosociales rencontrees. Un soutien psychologique 
et I'aide dissociations de parents (Federation « NaTtre et Vivre ») 
doivent etre proposes. 


II faut expliquer aux freres et soeurs ce qui s'est passe avec 
des mots adaptes a leur age, les rassurer sur I'absence de 
risque pour eux (en particulier durant leur sommeil) et les 
amener sur les lieux d'inhumation pour permettre le travail de 
deuil familial. 

Cet accompagnement peut eviter qu'une nouvelle grossesse 
ne soit anticipee dans un desir de conpenser le deces de I'enfant. 
Apres plusieurs mois, la conception d'un nouvel enfant peut etre 
envisagee avec I'aide d'un soutien psychologique. La naissance 
de ce dernier, qui ne demande qu'a etre considere comme 
normal, ne doit pas etre excessivement medicalisee. Une consul- 
tation a 15 jours de vie considere le risque de malaise, rappelle 
les moyens de prevention et evalue le retentissement psycho- 
logique. A 1 mois de vie, des examens paracliniques orientes 
peuvent etre realises en fonction de la Clinique et de I'inquietude 
parentale. 

Prevention 

Les moyens de prevention les plus efficaces concernent I’en- 
vironnement du nourrisson et reposent principalement sur les 
recommandations de couchage : 


Pour approfondir... 

MECANISMES PHYSIOPATHOLOGIQUES DU MALAISE GRAVE 
ET DE LA MORT SUBITE DU NOURRISSON 



1. Malaise grave du nourrisson 


La survenue d’un malaise du nourrisson semble 
impliquer 4 grands mecanismes physiopatholo- 
giques que sont : 

O la persistance d'une immaturite lors des premiers 
mois de vie touchant la commande ventilatoire, 
les systemes de protection a I'egard du RGO 
(motricite oesophagienne, coordination du carre- 
four aerodigestif par les reflexes pharyngolaryn- 
ges) le tonus vagal et I'organisation du sommeil et 
des reactions d'eveil, la regulation thermique et 
les reactions immunitaires ; 

0 une situation transitoire de vulnerability et de 
stress tels une hypoxie ou une infection pouvant 
precipiter cette situation instable ; 
e une dependance plus grande a regard de I'environ- 
nement (literie, tabagisme passif) ; 

© et, pour certains malaises, une predisposition 
genetique. 


2. Mort subite du nourrisson 


Le mecanisme de la mort subite du nourrisson reste 
inconnu. L'hypothese actuelle est celle d'une reac- 
tion inadaptee de I'organisme, declenchee par des 
evenements anodins (infection rhinopharyngee, 
RGO, stress...), liee a un terrain de dysmaturite du 
systeme nerveux vegetatif. Cette derniere est 
secondaire a des modifications dans la regulation 
de I'homeostasie, concernant reponses cardiorespi- 
ratoires, rythme veille/sommeil, alimentation, 
relations psychoaffectives avec I'environnement, 
defense contre I'infection, et survenant entre 2 et 
4 mois, age de predilection de la MSN. Dans ce 
contexte interviennent des facteurs favorisant le 
terrain (hypotrophie, sexe masculin...) ou aggravant 
I'accident (position ventrale de sommeil, tabagisme 
passif, sedatif...). La MSN est done un phenomene 
multifactoriel. 
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■■■■■> position dorsale de sommeil. Proscrire la position ventrale 
(sauf indication medicale : malformations craniofaciales, cer- 
tains RGO) et laterale (instable) ; 

literie de securite : lit rigide ; matelas ferme adapte aux dimen- 
sions du lit ; proscrire oreiller, couverture, couette... ; preferer le 
port de « turbulette » ; lit dispose a cote de celui des parents 
les premiers mois ; etre en mesure d'ecouter les bruits emis 
par I'enfant au cours du sommeil ; 

■■■■■> temperature ambiante a 18-20 °C ; 

■■■■■> lutte contre le tabagisme passif ; 

contre-indiguer les medicaments sedatifs. 

La prevention repose aussi sur le reperage de petits symptomes 
non specifiques devant attirer I'attention et conduire a une consul- 
tation medicale, voire une hospitalisation surtout chez un nour- 
risson a risque : f ievre avant 3 mois, sinister symptoms, signes d'hyper- 
tonie vagale ou de mauvaise tolerance d'un RGO, malaise. 

Le monitorage cardiorespiratoire a domicile, anxiogene et 
d'efficacite discutee, est d'indication limitee aux cas de persis- 
tance d'apnees/bradycardies chez un ancien premature (jusqu’a 
43 semaines d'age corrige) et de malaise grave inexplique. II 
n'est plus indique systematiquement chez le puTne asymptoma- 
tique d'un enfant decede de mort subite du nourrisson. ■ 


: t : 

► Malaise du nourrisson 

Cheron G 

(Arch Pediatr 2000 ; 7 : 1339-43) 

> Mort subite du nourrisson: aspects epidemiologiques, 
histoire et statistiques 

Bouvier-Colle MH, Hatton F 
(Med Ther Pediatr 1998 ; 1 : 253-60) 


rmsamn a retenir 

> La prise en charge d'un malaise du nourrisson 
necessite une evaluation de sa gravite immediate 

et une enguete etiologigue orientee par I'interrogatoire 
des parents afin d'eviter des seguelles anoxigues 
irreversibles, voire un deces sans realiser d’investigations 
systematiques trap lourdes et inutiles. 

> La reduction de I'incidence de la mort subite 

du nourrisson est encore possible en respectant 
davantage la position dorsale de sommeil et la lutte 
contre le tabagisme passif. Les campagnes futures 
devront s'adresser particulierement aux populations 
les plus demunies. Une standardisation du bilan 
post mortem permettrait egalement d'accroTtre 
la gualite du diagnostic et probablement d'ameliorer 
la connaissance de ce phenomene. 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 

I On constate un pic de frequence des malaises 
a I'age de 3 mois. 

^ Un examen Clinique normal au decours 
d’un malaise dispense de la realisation 
de tout examen paraclinique. 

La survenue d'un malaise du nourrisson implique 
une immaturite du systeme neurovegetatif. 

L! Un reflexe oculo-cardiaque et un enregistrement 
holter cardiaque normaux permettent d'eliminer 
I'hypothese qu'une hypertonie vagale 
soit a I'origine du malaise. 

En absence de cause retrouvee, on peut assurer 
aux parents I'absence de risque de recidive. 


B/VRAL ou FAUX ? 

Le terme MSN ne devrait etre utilise 
qu'apres un bilan post mortem approfondi 
comportant une autopsie scientifique. 

L'incidence de MSN a diminue de 25 % en 10 ans. 

L'exposition in utero au tabac est un facteur 
de risque majeur de mort subite du nourrisson. 

S Une infection rhinopharyngee peut etre 
le facteur declenchant d'une mort subite 
du nourrisson sur un terrain predispose. 

Les nourrissons decedes de mort subite 
doivent etre conduits systematiquement 
dans un centre de reference de la mort subite 
du nourrisson. 


C/QCM 

Parmi les elements suivants, quels sont les moyens 
de prevention de la mort subite du nourrisson a 
recommander ? 

i La position dorsale de sommeil. 

Dormir sur un coussin entre les deux parents. 

L'eviction des couettes et couvertures. 

I Lutter contre le tabagisme passif. 

Un monitorage cardiorespiratoire 
systematique des anciens prematures. 
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